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Comme vous le savez, je suis
moins actif dans I’Association
a cause de |'évolution de mon
ataxie mais srement pas moins
intéressé a l'avancement des
recherches médicales sur celle-ci.

L'ataxie  héréditaire  n'étant
pas une maladie commune
et connue, nous n’avons pas
d’'autre  choix, pour Ia
“populariser, que d’en parler
partout dés que nous en avons
I'occasion. Il nous faut utiliser et
profiter de toutes les tribunes
qui nous sont offertes pour
démystifier 'ataxie. Nous devons
mettre en évidence les pro-
bléemes des personnes atteintes,
informer la population de I'état
actuel des recherches ainsi que
de la nécessité d'obtenir des
fonds pour leur poursuite.

Ildemeure vraimentimportant de
susciter l'intérét des chercheurs
fondamentaux et cliniciens afin
d’obtenir leur collaboration
et de stimuler les recherches.

S'il faut ratisser tout le pays pour les trouver,
allons-y ! Cette démarche est cruciale. Il faut
s'assurer d’avoir toujours une équipe de
chercheurs préte a poursuivre et a accomplir des
travaux scientifiques.

Je suis quand méme heureux de constater que
depuis le début de I'année, une offensive a été
lancée pour obtenir plus de visibilité. Bravo ! |l
faut poursuivre la cadence, c’est la seule facon
d’atteindre notre objectif.

RIEN N'EST FACILE MAIS AVEC LE TRAVAIL ON ARRIVE A TOUT.

IL NE FAUT SURTOUT PAS LACHER !

CLAUDE ST-JEAN
PRESIDENT FONDATEUR

Claude St-Jean



* Ce texte est rédigé au masculin afin de I'alléger.

Vous désirez donner un coup de pouce a
I’ACAF, partager vos idées, démontrer vos
talents, organiser un événement, faites-
nous le savoir. Peu importe votre région,
que vous soyez membres ou non de
I’Association, ataxiques ou non, parents,
amis, sympathisants ou autres, VOUS ETES
TOUS LES BIENVENUS POUR FAIRE DE L’ACAF uN
ORGANISME DYNAMIQUE ET VIVANT.

Votre  participation ~ bénévole  au
fonctionnement de I’ACAF est importante a
la réalisation de sa mission. Il y a un dicton
qui dit : « Qui fait du bénévolat enrichit sa
vie I'»,

[ly amille fagons d’apporter sa contribution.
Laissez travailler votre imagination, vous
pourriez étre surpris. Vous pourriez vous
découvrir des talents. . .et des amis.

On peut penser a réaliser tous les « thon » :
cyclothon,  marchethon,  dansethon,
bercethon. lecturothon, écrivethon, diner-
causeries, ventes artisanales,  souper-
spaghetti, épluchettes de blé d'inde,
tirages, encans, ventes de garage, tournois
de golf et autres, les activités telles galas,

Votre aide

nous est ,

precieuse

soirées spectacles bénéfices, conférences avec des personnalités, banquets,
cocktails.Vous pouvez de plus solliciter vos proches, amis et parents.Demandez
la collaboration d’organismes tels les Filles d'Isabelle, les Chevaliers de Colomb,
le Club Kiwanis, les policiers, les pompiers, la communauté d'affaires de votre
région, les cercles sociaux, les clubs de hockey, de baseball, de bowling, etc.

Pour publiciser votre événement, votre journal de quartier est un bon choix.
L'ACAF se fera un plaisir de vous aider a faire la promotion, en rédigeant
un article informatif sur I'ataxie. N'hésitez pas a nous contacter pour toute
information a ce sujet.

En avril 1979, Claude St-Jean écrivait dans « LEldorado » « Mon expérience
en tant qu'organisateur des campagnes de souscription pour I'Association
m’ameéne a conclure que ce ne sont pas les plus fortunés qui donnent, mais les
plus réceptifs.» Je n"ai aucun doute que votre entourage se montrera réceptif a
I'idée de vous aider a réaliser une activité bénéfice afin de vaincre I'ataxie.

Notre espoir réside dans la recherche scientifique dans le but d’améliorer
la qualité de vie des personnes ataxiques. Le financement de la recherche
médicale dans le but de vaincre la maladie a toujours été la préoccupation
premiére de Claude St-Jean, le fondateur de notre association. Claude nous a
toujours dit : « JE NE LACHERAI JAMAIS CE COMBAT CONTRE CETTE MALADIE.
JIRAI JUSQU’AU BOUT. »

Aidez-nous a poursuivre le combat de Claude St-Jean'!

Chaque geste compte !

Comité de communication

Prenez note que Danielle Tremblay et Jean Beaudin, tous
deux membres du conseil d’administration de I'’ACAF,
sont responsables d'un comité de communication
des personnes ataxiques. Ce comité vise a relayer
I'information et les commentaires des ataxiques au

conseil d'administration de I'ACAF.
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Pour tous commentaires, vous pouvez les contacter
immédiatement et leurs coordonnées sont les suivantes :
Danielle Tremblay et Jean Beaudin :

3663, Rachel, appartement 412, Montréal, Québec H1X 3G4
Tél:514-525-4390, Fax : 514-525-4797

courriel : dany3663@hotmail.com

Chantal Laferriere
chantal.laferriere@lacaf.org

Nicole St-Jean
nicole.stjean@lacaf.org

Emilie Provost

Emilie Provost

Ron Bartek, Thérese Botez-Marquard,
Jude Giasson, Isabelle Lefort, Marie-Pier
Santoire Rémillard, Pierre Rustin,
Claude St-Jean, Nicole St-Jean, Paul
St-Laurent
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Fondation Claude St-Jean. Veuillez
noter que tous les textes de L'Eldorado
sont préalablement soumis a un comité
de lecture qui veille au maintien de la
qualité de la langue. Tout article qui,
de I'avis dudit comité, comprendra des
fautes de syntaxe ou de grammaire
sera corrigé. Toutes les opinions émises
dans les articles de LEldorado sont
celles de leurs auteurs et n’engagent en
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d’administration.
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détenteur d'une charte Québécoise et
est autorisé par le ministéere du Revenu
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@ Vue écologique

L'environnement est une préoccupation importante pour votre Association.
L'écologie s'inscrit comme mouvement de société. La rencontre mondiale
tenue a Montréal en décembre 2005 souligne l'urgence d’agir.

A sa maniére, I'’ACAF fait sa part pour le futur de notre planéte en choisissant
du papier contenant 30% de fibres recyclées pour son papier a lettres .

Technologie/écologie

Afin de limiter la quantité de déchets générés, de réduire la consommation de
papier et les frais de la poste, I’ACAF sollicite votre collaboration.

Faites-nous connaitre votre adresse de courriel a ataxie@lacaf.org nous
pourrons ainsi communiquer avec vous plus rapidement

Site web
Une allure nouvelle, des couleurs

agréables, des fonctionnalités améliorées,  Notre site web fait peau neuve.
de linformation diversifiée. Une image Surveillez
2006 contemporaine. Votre journal
L'Eldorado sera disponible a cette adresse
beaucoup plus rapidement.
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par Paul St-Laurent

Merci
Rudolph

Dans I'amphithéatre du Centre hospi-
talier de Sherbrooke, il y avait 50 ou 60
personnes et le Dr Jodoin m'invitait a
déambuler devant un groupe d’étudiants
en médecine.

une atrophie cérébelleuse congénitale
non évolutive, qui provoquait des spasmes
a la base du cou, des problemes de
coordination, de motricité et d’équilibre,
accompagnée de difficultés d’élocution.
Il me demanda de m’arréter et me posa
quelques questions afin de prouver ce
dernier point.

Pendant qu'il expliquait son diagnostic
a ses étudiants, je me rappelais
I'amphithéatre de Llnstitut de tourisme
et d’hotellerie, la ou tout avait commencé
il y a cinq ans. C'était mardi le 15 février
1977, je me souviens de la date parce que
la veille il y avait eu une soirée dansante a
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I'occasion de la Saint-Valentin a la salle de la rue Mont-Royal.

A 20 ANS J’AIMAIS DANSER, JJETAIS LOIN DE ME DOUTER
QU’UN AUTRE GENRE DE DANSE COMMENCAIT...

Alors quej'étais en pause,entre le cours de cuisine et celui de comptabilité,
je fus pris de convulsions violentes au niveau du cou.

J'avais beau essayer de retenir les spasmes, ceux-ci ont duré au moins 2
minutes. Ne sachant pas ce qui se passait, j'ai placé I'événement sur le
dos de la fatigue, puisque j'avais fété un peu tard la veille.

Environ 2 heures plus tard, ca recommence, mais cette fois en plein cours
de philo;I'épisode dure un bon cing minutes et le professeur arréte méme
son cours pour me demander si j'allais bien. Je lui réponds que non et je
quitte la salle de cours pour me précipiter vers la salle de toilettes.

Aprés m'étre calmé, je me rendais voir l'infirmiere de I'école qui ne savait
trop que faire. Finalement elle signait un billet qui motivait mon absence
et me conseillait d'aller me reposer chez moi pour le reste de la journée.
“Si les spasmes reprennent, rendez vous au C.L.S.C.de votre quartier” me
conseillait-elle.

Le lendemain, aucune manifestation avant la soirée. Le jeudi je me
rendais au C.L.S.C.Centre-Sud.Un médecin généraliste me recut quelques
minutes plus tard et me référa sur-le-champ a une clinique spécialisée,
soit la clinique neurologique Bois de Boulogne dans le nord de la ville.Le
généraliste me prescrivait aussi du Valium.

La semaine suivante je me rendais a la clinique en question pour y
rencontrer un puis deux et finalement toute I'équipe de neurologues
qui se confondaient en toutes sortes d’hypotheses sur la nature de mon
mal.

Apres plusieurs semaines d’attente et d’examens de toutes sortes, on
me donne enfin un diagnostic, qui, je I'apprendrai plus tard était erroné :
troubles de nervosité de nature psychosomatique.

- DONC LE PROBLEME EST DANS MA TETE DOCTEUR ?

- Oui, mais sa manifestation est bien réelle

- Dans les résultats d’examens, vous ne trouvez
rien de défectueux ?

- Non, tout est normal

- Est-ce qu'il y a un traitement ?

- Vous pouvez continuer a prendre du Valium
et vous devrez suivre une thérapie avec un
psychiatre.

J'acceptai avec résignation le diagnostic, mais
nous étions a la fin avril et dans moins d’'un mois
je devais partir pour I'Alberta, plus précisément
au Jasper Park Lodge, afin d’entreprendre mon
stage de cuisine. Je ne voulais absolument pas
rater cette opportunité, donc je planifiais ma
thérapie pour I'automne.

J'aurais pu remettre mon stage a plus tard, mais
les stages de Jasper étaient les plus convoités
et je voyais cette aventure comme une pause
de tous les événements des derniers mois. Mes
spasmes étaient toujours présents mais moins
fréquents grace au Valium.

Nous étions huit stagiaires de l'institut et je
connaissais la plupart puisqu’ils étaient tous

des étudiants de deuxiéme année comme moi.

Le voyage en train dura trois jours et deux nuits
et tout se passa bien. Quelques heures avant
notre arrivée, je pouvais voir le spectacle des
Rocheuses au loin et je me mis a réver aux
escalades en montagne, aux excursions en
canot et les longues promenades a cheval.

IL'Y A DE CES PERSONNES QUI VOUS MARQUENT
POUR LA VIE. DANS LE cAS DE RuDoLPH HEFTI
SON IMPACT PEUT SEMBLER NEGATIF SUR LE

MOMENT, MAIS, AVEC UN CERTAIN RECUL, JE

ME SUIS RENDU COMPTE QUE C'EST LUI QUI

M'AIDA A ME BATIR CETTE CARAPACE QUI M'A
SERVI ET QUI SERT ENCORE A ME PROTEGER DE
GENS COMME LUI ET POUR CA JE LUI SERAI

ETERNELLEMENT RECONNAISSANT.

Rudolph Hefti était I'un des trois sous-chefs de la brigade de cuisine
du Jasper Park Lodge. Une brigade d’environ 40 personnes, dont la
moitié était des employés permanents. Les autres des employés
saisonniers et des stagiaires. Parmi les employés permanents une
douzaine étaient d’origine allemande dont Rudolph Hefti.

Dés notre descente du train, quelques employés étaient la pour
nous accueillir et déja on nous mettait en garde contre I'infaime
M. Hefti.

Aprés les formalités d'usage
incluant un examen médical,
je rencontrais le chef de
cuisine qui m’assigna au
quart du soir avec M. Hefti.
Dés la premiére journée
de travail, l'accueil de

I'équipe du soir fut plutot

froid et M. Hefti avait les
Québécois en aversion,
une «premiere prise» contre
moi ; tous les stagiaires étaient
des incompétents selon lui,
«deuxieme prise».

Le premier soir de travail fut difficile mais les collegues de travail
m’assuraient qu’apres quelques soirs tout irait bien. Mais le
lendemain j’ai eu un spasme de quelques minutes devant Hefti :

-WHAT IS WRONG WITH You?
-] HAVE A SMALL NERVOUS PROBLEM
-| DON'T NEED THIS, GET OUT OF HERE

«Troisieme prise» ;le lendemain je travaillais aux Iégumes.

Je croyais qu'en travaillant dans un autre département et
sur un autre quart de travail le probléme Hefti se réglerait,
malheureusement non, les 2 quarts se chevauchaient et il n'a
jamais laché de me narguer :

- Hi! Frog you're not jumping today?

Je ne répondais méme pas. Il alla méme jusqu’a me mimer mes
spasmes et il riait avec le chef de partie qui était mon supérieur. Ce
dernier ne m’a jamais prit a partie, mais il ne pouvait pas non plus
dénoncer son compatriote.

Quelques jours plus tard j'étais convoqué au bureau des ressources
humaines. Le directeur, un anglophone de Montréal était plus
compatissant a mon endroit aprés que je lui expliquai ma situation,
mais il devait quand méme consigner une réprimande écrite a mon
dossier. Méme si cette réprimande n’était pas justifiée, elle venait
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du chef de cuisine qui lui, la considérait
pleinement méritée. Ceci diminuait de
beaucoup mes chances de réussite du
stage. D’ailleurs I'hétel m’attribua un
échec, mais apres appel, le directeur des
stages de I'école hoteliere renversa la
décision.

Heureusement tous mes collégues de
I'institut m’ont supporté etj'ai pu traverser
I'été.L'aspect social compensait en grande
partie le c6té désagréable du travail,
surtout que de préparer des légumes
pour une moyenne de mille convives par
jour n'était pas tres stimulant. Mais je
tenais a terminer mon stage, il était trop
tard pour refaire un nouveau stage et mon
stage de fin d’études, en administration,
était déja confirmé pour le printemps

78, dans un important hétel de Montréal. A I'époque je pouvais quand
méme accomplir mon travail. Si les spasmes devenaient trop séveres
j'arrétais quelques minutes.

De retour devant la classe de médecine, il y a maintenant une courte
période de questions, et un étudiant me demande :

-Comment avez-vous pu vivre dans le doute ces 5 derniéres années ?

-Rudolph Hefti m'a enseigné beaucoup de choses dont
la patience, la persévérance, l'intégrité et le respect. Mais
surtout il m’'a prouvé qu’une attitude positive peut venir a
bout de bien des épreuves.

Merci RuDOLPH POUR LA LECON DE VIE

PAUL

Comprendre attitude des gens

face aux personnes ataxiques ca va,

mais devant ces attitudes,

comment ne pas se sentir
diminué et découragé .

Par Madame Thérese
? Botez Marquard

Les parents: leur surprotection m'empéche d’avancer, de m’ouvrir aux

autres, et cela m'enrage. Je sais que je suis atteint de I'ataxie et que

cette maladie est évolutive. Je le sais tellement que je cherche a trouver
des moyens pour conserver mon autonomie, mais en voyant mes parents
s'inquiéter pour mon avenir et de présumer un avenir sombre pour moi, c'est
loin de m’encourager. Je me sens nulle et pourtant j'ai juste le golt de me
dépasser.

FINALEMENT, EST-CE QUE CE SONT MES PARENTS QUI ONT UN PROBLEME
ET QUI S'EN DECHARGE SUR MOI. COMMENT FAIRE POUR Y REMEDIER ?

ﬂ UEldorado

Il serait souhaitable de pouvoir communiquer avec vos parents au sujet de votre peine. Si vous n’arrivez pas a
aborder le sujet,demandez de I'aide via le CLSC et parlez a une travailleuse sociale, exposez votre probléeme et
vos attentes concernant vos parents.

En effet, les parents s'inquiétent de votre sort. C'est trés insécurisant de savoir un enfant atteint d’'une maladie
évolutive. On voudrait aider I'enfant; on lui souhaite le meilleur et voila qu’on se trouve tous les trois dans une
vilaine situation. Souvent c’est avec leurs meilleures intentions qu'ils vous surprotegent. Chacun de vous (vous
et vos parents), devez évaluer la situation et évaluer, a chaque étape, ce qui est vraiment bon pour votre bien-
étre et le leur et cela permet de vivre en harmonie.

Sans aucun doute, vos parents seront heureux de vous voir progresser et désirer garder le plus possible votre
autonomie. Mais de temps en temps, il faut mettre la pendule a I'heure et faire les ajustements nécessaires.

Vous avez besoin d'aide pour connaitre vos limites, ce qui vous permettra en méme temps de trouver un
équilibre physique et mental.

Vos parents ont aussi besoin de recevoir des conseils professionnels pour les rassurer et leur fournir un soutien
vis-a-vis I'inconnu.

Les amis: c'est déja moins pire que les parents. Mes
amis, je peux les sélectionner et m'en refaire de
nouveaux qui comprendront mieux ma situation et
m’aideront a progresser ou simplement me laisser progresser.

C'est formidable que vous ayez beaucoup d’amis autour de vous et continuez a essayer d’établir des relations
d’amitiés durables.Vos amis ont besoin de vous autant que vous.

U

L'ignorance, la peur de l'inconnu ; je peux comprendre mais “ juger”

sans méme se renseigner, 'est pitoyable. Pour les personnes en

fauteuil roulant, elles sont mieux acceptées parce que c’est une
situation connue presque normale parce qu’'on peut conclure qu’un
fauteuil roulant signifie: personne handicapée, c’est assez simple. Pour
les marchettes, déambulateurs, c’est déja autre chose. Ce n’est pas la
méme équation. Autre équation plus complexe cette fois-ci: la personne
qui marche difficilement, comme moi, et sans aide !!! Imaginez les
questionnements !

QUE FAIRE ET COMMENT SE COMPORTER FACE AUX REGARDS
ATTENTIFS, SCRUTATEURS, AUX CHUCHOTEMENTS, AUX COUPS DE COUDE
ENTRE VOISINS, ETC. ET TOUT CELA SOUS MES YEUX ET SANS GENE.
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Dans la vie, hélas, ces comportements sont parfois
inévitables malheureusement.Toutle monde porte
des jugements, sans “ se renseigner’; mais vous
vous sentez particulierement visé a cause de votre
handicap visible (ex:la démarche).Qui a le droit de
juger sans savoir ? Personne, vraiment.L'ignorance
est souvent au fond de la cause. Essayez de les
désarmer avec un sourire — beaucoup dépend
de votre attitude dans de telles situations. Vous
pouvez étre fier de marcher, de vous déplacer,
c'est formidable — ce que ces gens pensent, cela
ne compte pas. Il faut apprendre “a composer”
avec vos difficultés, et faire abstraction le plus
possible du regard des autres — Ce sont eux qui
ont un “handicap ”: ils manquent d’information.
Continuez a vous dépasser en accomplissant des
exploits, comme vous déplacer. Ignorez les autres
et souriez-leur. Personne n’accepte une maladie,

ni un handicap, mais on peut apprendre a composer
avec.

Combien nous comprenons votre sentiment de
tristesse quand vous entendez des commentaires
désobligeants et inutiles! Redressez-vous et dites-
vous, je ne me laisse pas attrister par cela; c’est tant
pis pour eux autres, ils n‘ont pas appris les vraies
valeurs de la vie.

Concentrez-vous sur votre démarche pour éviter de
tomber et ignorez ces personnes. Il faut remonter
votre estime. Vous étes une bonne personne, vous
possédez une grande volonté pour avancer dans
la vie. C'est votre gage pour réussir contre vents et
marées. Les regards des autres comptent seulement
s'ils vous aident a vous sentir bien dans votre peau.

Sur quoi dois-je travailler pour pouvoir poursuivre ma route sans

ressentir de malaises, d'inconforts ? Le soir, je repasse tout ¢a dans

ma téte et les larmes me viennent aux yeux. Juste a y penser ¢ca me
déprime, ca m’enrage et ma maladie s'en ressent.

Une certaine appréhension face a l'avenir est
tout a fait compréhensible et justifiée. Plus vous
envisagez votre vie de maniere positive, comme
vos amis d’ailleurs, plus I'avenir vous réservera de
belles choses et de belles surprises vous attendront.
Mais il faut aller les chercher. Les médecins sont la
pour vous aider et vous soigner si nécessaire. La
médecine a fait beaucoup de progrés quant a votre
maladie et ne cesse d’en faire. Un jour I'ataxie sera
remédiable mais nous ignorons quand. Regardez
autour de vous,ily a des amis qui sont aussi atteints
de I'ataxie et ce, partout dans le monde. Iy en a
qui sont courageux comme vous en travaillant leur

E/’/ﬁ'/(/()ru(l()

confiance en la vie et en soi, ils apprennent le plus
possible pour étre heureux et pour partager leur
joie de vivre. La joie de vivre aide au bien-étre de

la personne et contribue aussi a la santé en général.

C’est un point crucial pour tout le monde. Personne
ne peut le faire a votre place! Notez chaque jour
ce qui vous a permis de vous dépasser et ne vous
découragez pas, il y a des jours ou rien se passe. Cela
arrive a tout le monde.

Vous avez pris la bonne direction, les questions ont
été posées et nous vous souhaitons du succés dans
vos démarches pour votre avenir.

Les grands axes
dela Fecherche fondamentale

dans le monde

Ces textes sont une gracieuseté de Mme Juliette Dieusaert, présidente de I’Association francaise de I'ataxie de Friedreich.
Nous espérons qu’en plus de vous informer, ils inciteront d’autres chercheurs a s'impliquer dans ces importants travaux de

recherche.

Pierre Rustin, Marianne Kerdougli, Evelyne Delion
et Juliette Dieusaert ont assisté a une conférence
organisée par l'association anglaise, sur les travaux
de divers chercheurs sur les ataxies récessives,
LE 21 SEPTEMBRE A LONDRES. PIERRE RUSTIN Y A FAIT
UNE SYNTHESE DES TRAVAUX REALISES PAR DIVERSES

EQUIPES DANS LE MONDE.

A la derniére assemblée générale de l'association,
Pierre Rustin avait rappelé que I'Ataxie de Friedreich
était désormais une maladie étudiée par de
nombreuses équipes a travers le monde et cela en
partie du fait qu'il s'agit d’une des premiéres maladies
génétiques pour lesquelles un premier médicament
avait été identifié apres lidentification du géne.
Porteuse d’espoir cette information se traduit par
la multiplication des idées et tentatives destinées a
lutter contre la maladie. Voici, celles-ci brievement
résumées.

De facon primaire dans
I'ataxie de Friedreich,
on trouve un taux
anormalement bas de
frataxine due la lecture
difficile du géne liée
a une expansion
anormale dans celui-
ci. Dés lors LA PREMIERE IDEE est d'introduire une
version correcte du gene codant pour la frataxine : ce
qu’en d’autres termes on appelle la thérapie génétique.
Dans cette optique, un groupe en Australie a réussi a
introduire le gene de la frataxine dans des cellules de
patients et a faire pousser celles-ci. Il y a néanmoins
nombre de difficultés avec cette approche, a savoir
toutes celles de la thérapie génique: comment
distribuer le géne dans tout I'organisme, en assurer
la régulation, ainsi que le risque a long terme de

toute manipulation génétique. Une alternative au
remplacement du géne réside dans le remplacement des
cellules en utilisant la technologie des cellules souches.
Jusqu'a présent, il n'y a pas eu de résultats propres au
Friedreich dans ce domaine.

LA SECONDE IDEE implique un autre type de manipulation
génétique. En effet du fait de I'expansion présente dans
le géne de la frataxine, le géne “ s'emmeéle ” sur lui-méme
(en anglais, on utilise de mot “sticky ” pour collant) et
devient difficile a lire. Une équipe aux Etats-Unis s'attache
a trouver des moyens pour empécher la formation de
cette structure” collante " Mais dans I'organisme, changer
I'entourage des génes pourrait s'avérer aussi difficile et
dangereuse que changer les génes eux-mémes.

LA TROISIEME IDEE est de fournir un (des) antioxydants
pour contrer les effets toxiques des radicaux libres. Ainsi,
I'idébénone apparait pour contrecarrer la cardiomyopathie
chez de nombreux patients et est désormais utilisée dans
un certain nombre de pays du fait de cet effet bénéfique.
Malheureusement, I'idébénone ne semble pas avoir
d’effet au plan neurologique, en particulier pour contrer
I'ataxie. La raison pour cela reste actuellement inconnue.

Du fait que la production d’'énergie par les mitochondries
est affectée dans l'ataxie de Friedreich, UNE QUATRIEME
IDEE est de trouver un moyen de re-initier cette
production d'énergie. malheureusement, malgré de
nombreuses tentatives dans le cadre des recherches sur
d’autres maladies mitochondriales, personne a ce jour n'a
jamais réussi a atteindre le résultat attendu.

LA CINQUIEME IDEE: Comme il a été considéré pour un
moment qu'il y avait une accumulation importante de
fer dans les mitochondries des cellules de personnes
atteintes par I'ataxie de Friedreich, un groupe en Australie
tente actuellement de réduire le fer mitochondrial par des
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chélateurs spécifiques. Malheureusement, il y a nombre
de problémes avec cette approche. L'étude des modeéles
souris de Friedreich a Strasbourg a montré que le fer ne
s'accumulait que tardivement. D'autre part, I'équipe de
Pierre a montré que les chélateurs ne rendaient pas le fer
moins toxique mais déplacait le lieu o il exercait cet effet
toxique.

UNE SIXIEME IDEE: Cest celle sur laquelle I'équipe de
Pierre travaille actuellement, et qui consiste a stimuler
I'expression de génes susceptible d’augmenter la
production de protéines impliquées dans la synthése
d’énergie et/ou la manipulation de I'oxygéne. Ainsi, la
pioglitazone est susceptible de contréler la production

|_es essals

dans I_,AF,

présents ou espérés, dans le monde

par Ron Bartek, FARA

SON PRESIDENT RON BARTEK FAIT PART DE RECHERCHES TRES
PROMETTEUSES VENANT DE PROJETS SCIENTIFIQUES MENES ACTUELLEMENT
Y COMPRIS CEUX QUI FERONT L'OBJET D’ESSAIS CLINIQUES DANS L'ANNEE A
VENIR.

“|L EST PROBABLE QUE LE TRAITEMENT EFFICACE SOIT UN “ COCKTAIL ”
COMPRENANT ~ DES MEDICAMENTS ~ FAISANT  ACTUELLEMENT QU
PROCHAINEMENT L'OBJET D'UN ESSAI CLINIQUE “ DIT-IL.

PRENONS LES SUBSTANCES CANDIDATES UNE PAR UNE::

L'IDEBENONE : I'essai est en phase Il au NIH (institut
national de la Santé) il se passe trés bien avec

les 48 participants souhaités plus quelques candidats
supplémentaires en cas de besoin. L'idebenone entrera aussi
dans la phase Il et ll de I'essai en Europe dans quelques mois.
Cet essai sera mené par le laboratoire Santhera qui fournit
I'ldebenone utilisé au NIH. Nous avons souvent qualifié I
Idebenone d’antioxydant, un” extracteur ” de radicaux libres
qui sans cela endommagent les cellules. Méme s'il est un
antioxydant dans une certaine mesure, il semble de plus en
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de toute une série de protéines, en particulier la
superoxide dismutase, une protéine dont la mise en
route est perturbée dans I'ataxie de Friedreich. Parmi ces
protéines, figure la frataxine que la pioglitazone pourrait
aussi affecter dans certaines cellules. Une étude devrait
étre mise en place trés bientot impliquant I'hopital
Robert Debré et la Salpétriére. Dans cette méme optique,
il vient d'étre montré que I'érythropoiétine peut
augmenter la frataxine dans certaines cellules par un
mécanisme encore inconnu, mais qui fait de ce composé
une nouvelle molécule a tester.

Londres - septembre 2005 — Pierre Rustin (INSERM U676
— Robert Debré - Paris)

Friedreich’s Ataxia Research Alliance

plus évident qu'il est quelque chose de plus aussi.ll semble
probable que I'ldebenone aide aussi les mitochondries en
déplacant les électrons correctement le long des parois
mitochondriales si bien que plus d'énergie et moins de
radicaux libres sont produits.

MITOQUINONE: on tente de planifier un essai
clinique de phase Il dans le premier semestre de
I'année prochaine probablement en Australie (Martin
Delatycki au Murdoch Institute) et en Californie (Sue
Perlman UCLA Los Angeles). MitoQ est de la Coenzymz
Q 10 plus un petit additif qui le méne précisément aux
mitochondries. Les spécialistes de MitoQ s'attendent a ce
qu'il agisse comme un antioxydant tres efficace parce
qu’il se concentre a des doses bien plus élevées dans les
mitochondries pour contrer les radicaux libres juste la ou
ils sont produits et avant qu'ils ne causent des dégats.

A0001 (LABORATOIRE PHARMACEUTIQUE EDISON) :
on tente aussi de planifier la mise en place d’un essai

clinique de phase Il sur cette molécule vers le milieu de I'an
prochain. Vous avez peut-étre lu que FARA a accordé une
bourse de 3 millions de dollars pour le développement
de ce projet. A la téte de cet effort de développement
pharmaceutique, il y a le Dr Guy Miller d’Edison, le Dr Rob
Wilson de l'université de Pennsylvanie et le Dr Sid Hecht de
I'université de Virginie. Ces scientifiques reportent que I'A-
001 s'introduit a l'intérieur des mitochondries ou il aide a
transporter les électrons de facon fluide le long des parois
mitochondriales de maniére a produire plus d’énergie
et bien moins de radicaux libres. Un tel flux d’électron
est normalement assisté par les centres fer-soufre dont
I'assemblage est facilité par la protéine frataxine. Parce que
nos patients ont des niveaux beaucoup plus bas de frataxine,
les électrons, le long des parois mitochondriales tendent a
s'accumuler et a s'échapper prématurément si bien que
des radicaux libres sont produits et que le processus de
production d'énergie n‘arrive pas systématiquement a
terme. En somme, ces scientifiques croient qu'il y a de
grandes chances pour que des molécules comme I’A0001
puissent compenser le déficit de frataxine pour produire
une augmentation significative d’énergie et une réduction
importante du dommage oxydatif.

DES SUBSTANCES CAPABLES D’AUGMENTER LE

NIVEAU DE FRATAXINE
Fara suitde prés et travaille dur sur deux projets prometteurs
de ce type.L'un est mené par le Dr Joel Gottesfeld a I'Institut
de recherche Scripps a La Jolla, Californie avec I'aide de
plusieurs bourses de Fara. Son projet est extrémement
prometteur car les composés avec lesquels il travaille
semblent élever les niveaux de frataxine dans les cultures
de cellules du sang des patients a des niveaux égaux, voire
plus élevés, que ceux de leurs fréres et sceurs, porteurs sains.
Ces composés agissent non sur les mitochondrie,s mais
a l'intérieur du noyau cellulaire sur le chromosome qui
contient le géne de I'AF.
L'autre projet est mené en Autriche par le Dr Barbara
Scheiber —Modjdehkar avec l'aide de plusieurs bourses
de FARA et” Seek a Miracle " Dans ce projet, une substance,
appelée Rhu Epo, est utilisée sur des cellules sanguines,
cardiaques, nerveuses de patients avec,apparemment, pour
résultat, une élévation de 2 a 5 fois des niveaux de frataxine.
Le docteur n'est pas encore certaine de la facon dont agit
cette substance qui lui permet d’atteindre ces résultats
prometteurs. Elle travaille dur pour mettre en place une
étude clinique pilote avec des patients AF.Elle vient d'écrire
a FARA et de nous envoyer ses articles scientifiques. Nous lui
avons répondu en lui demandant comment nous pouvons

I'aider désormais.

Ces deux projets visant a élever le niveau de frataxine
utilisent des composés déja utilisés dans d’autres maladies
ou font l'objet d’essais cliniques pour d’autres maladies,
donc s'ils continuent a montrer des résultats prometteurs
pour I'AF les scientifiques pourraient beaucoup plus
facilement et rapidement les utiliser dans des essais
spécifiques AF. Ils ont déja fait I'objet d’études d'innocuité
chez I'animal et ont été administrés a des humains. En clair
cette approche d’augmentation de la frataxine pourrait
aller trés vite.

Le bénéfice potentiel de 'augmentation de la frataxine en
jeu dans ces deux projets est énorme.Comme vous le savez,
les porteurs ont un niveau de frataxine inférieur a celui des
non-porteurs mais ils sont “sains . Dés lors, nos patients
bénéficieraient énormément d’'une augmentation possible
de leur niveau de frataxine atteignant ou méme dépassant
celui de leur fratrie et parents, porteurs sains.

> PAS ENCORE REALISEES, MAIS DES PISTES
PROMETTEUSES PLEINES D’ESPOIR!

Cependant nous devons garder présent a I'esprit le fait
que “les cultures cellulaires ne sont pas des gens il reste
beaucoup a faire pour que ces résultats enthousiasmants
sur les cultures de cellules puissent étre reproduits chez
nos patients sans danger pour eux, mais ces projets sont
extrémement prometteurs et avancent vite.

Dés lors, vous pouvez imaginer a quel point il serait exaltant
de voir se développer une” thérapie cocktail “associant des
antioxydants “ faisant le ménage ” dans les radicaux libres,
des composés du transport mitochondrial des électrons
capables de produire plus d'énergie, moins de radicaux
libres méme en cas de niveau inhabituellement bas de
frataxine et des composés augmentant ces mémes niveaux
de fratraxine. Ces scientifiques admirables commencent a
penser qu’un tel cocktail pourrait arréter la progression de
la maladie.

Ron Bartek — FARA - 11.05
(Association Ameéricaine pour
la Recherche sur ['Ataxie de
Friedreich)
fararesearch@yahoo.com

Traduction faite par Claudie Baleydier et Philippe
Hennebert
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Connaissez-vous bien les ressources

LES PERSONNES ATAXIQUES ONT UN PROBLEME
D’ AUTONOMIE, LEGER OU SEVERE, DEPENDANT
DE L'EVOLUTION DE LA MALADIE. EST-CE
QU'UNE AIDE PHYSIQUE, PSYCHOLOGIQUE,
MORALE, MATERIELLE ET FINANCIERE SERAIT
NECESSAIRE 7

N’oublions pas qu'avec I'évolution de
I'ataxie, la condition physique change
et nécessairement les besoins aussi.
Une évaluation a ce sujet est devenue
incontournable pour pouvoir répondre
correctement a vos besoins. Je vous
entends dire “ca y est, mes habitudes
vont changer” Sdrement, mais pour
le mieux. Ne perdez pas l'idée que
vous consultez pour obtenir une
amélioration et non une détérioration
ou un statu quo. Les professionnels de
la santé sont formés pour vous aider
et non le contraire. Leurs conseils,
leurs suggestions, leurs opinions, leurs
propositions et leurs démarches feront
que votre vie sera plus agréable a bien
des niveaux.

OU TROUVE-T-ON CES RESSOURCES ET
QUELLES SONT-ELLES ?

Nous avons procédé au recensement
des nombreux CLSC du Québec et de ses
principaux Centres de Réadaptation et
nous leur avons envoyé un questionnaire
afin de connaitre les services qu'ils
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que vous offre votre CLSC ?

dispensent a tous, mais d'abord et avant tout, pour s'assurer qu'ils
répondent bien aux besoins des personnes ataxiques.

Les questions portaient sur: la présence d'un médecin, d'une
ergothérapeute,d’'une physiothérapeute, sur les services a domicile :
I'entretien ménager, lesrepas,les vaccins etI'accompagnement.Dans
les cas de réponses négatives, nous avons obtenu les coordonnées
des endroits ou le(s) service(s) est (sont) offert(s).

Unsecond questionnaire fut envoyé dans les centres de réadaptation
du Québec afin de savoir si les personnes vivant avec une maladie
neurologique évolutive accompagnée d'un probleme moteur,
peuvent bénéficier de traitements de physiothérapie.Nous en avons
profité pour savoir s'ils connaissaient I'ataxie. Dans la négative, nous
avons procédé a un envoi de documentation sur I'ataxie (définition,
symptomes, formes, besoins des ataxiques, exemple de traitement
de physiothérapie, etc.)

Nous avons complété ce travail. Nous compilons et inscrivons toutes
les données regues, a I'ordinateur. |l est ainsi plus facile et plus rapide
de vous transmettre des informations complétes lorsque vous nous
en faites la demande.

Ce travail nous permet également de connaitre le degré de
connaissance des ataxies qu’ont les professionnels de la santé de
ces établissements, et les carences au niveau de leurs services. Dans
chaque CLSC, nous avons obtenu le nom d’une personne-contact, ce
qui facilitera la réception des futurs envois.

Vous pouvez, des maintenant, nous contacter par téléphone,
courrier, fax ou courriel.ll nous fera toujours plaisir de répondre

a vos demandes. Nous sommes également disposés a faire des
recherches dans ce sens pour vous.

A bientot.

Faites votre don!

L'Association canadienne des ataxies familiales a pour but de poursuivre
le travail amorcé en 1972 par Claude St-Jean, soit de :

> GROUPER EN ASSOCIATION les personnes qui
sont atteintes d’ataxie familiale, les personnes qui sont
impliquées sur le plan personnel par le soutien, sur le
plan professionnel via les soins ou la recherche.

> SENSIBILISER les professionnels de la santé, les
décideurs politiques et la population en général a la
maladie ainsi que ses impacts sur la santé physique
et psychologique, sur I'emploi, et sur les aspects
financiers des personnes atteintes.

> PROMOUVOIR, PROTEGER ET DEVELOPPER

les intéréts économiques, sociaux, professionnels et de
loisirs des personnes ataxiques.

> FAIRE AVANCER LA RECHERCHE sur les ataxies

familiales en vue d'intervenir tant sur les causes que
les effets.

S.V.P.FAITES PARVENIR A :

ACAF

3800, rue Radisson, suite 110
Montréal, Qc H1M 1X6

Pour renseignements : (514) 321-8684

> INFORMER les membres et les partenaires des
activités relatives aux ataxies familiales (recherche,
publications, activités, etc.) en éditant une revue.

> ORGANISER ET TENIR DES CONFERENCES,

réunions, expositions pour fins d’'information.

> GENERER DES REVENUS par le biais de
campagnes de levées de fonds, d'activités, de
souscriptions volontaires, de demandes de legs
testamentaires afin de réaliser la mission de
I'’Association..

Offrez-nous la vie !

e 8enérogics
ot e’ceSt ay . C‘f’&
$Olei| dans notre

Nom:

Adresse :

Ville:: Province: Code Postal :

Courriel : Téléphone :

Mode de paiement : || Cheque [ | Visa || Master Card

Numéro de la carte :

Date d’expiration :

Nom tel qu'indiqué sur la carte (Lettres moulées SVP) :

Montant : $ Signature:

Je désire un recu: |:| (un requ peut étre émis pour tout don de 205 et plus)
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Par Jude Giasson

Avant d’en arriver au cceur du sujet, je vais
me présenter briévement. Je me nomme
Jude et je suis a 'emploi de I'ACAF depuis
déja 11 mois. Dans mon adolescence, je me
souviens d’avoir vu un message télévisé de
I'organisme demandant a la population de
se montrer généreuse.

Lors de ma recherche d’emploi, un poste
était disponible a [I'Association et une
chance incroyable s'offrait a moi de pouvoir
apporter ma contribution a I'avancement
de cette cause que Claude St-Jean a si
courageusement défendue au fil des ans.

Jai réalisé, en parlant avec différentes
personnes qui se souvenaient du message
publicitaire télévisé de I’ACAF, combien il
s'avérait important d’assurer une visibilité
adéquate et constante de I'’Association parmi
la population. Par le biais de différentes
actions concrétes, nous pourrions nous
assurer d’étre toujours bien présents dans la
mémoire de la collectivité, malgré le fait que
notre cerveau soit bombardé sans cesse de
toutes sortes de demandes d'aide.

C'est pourquoi, au tout début de mon
embauche, j'ai proposé une série d'actions
qui permettraient d’augmenter cette
visibilité visant a sensibiliser la population
a l'ataxie héréditaire et a attirer I'attention
des professionnels de la santé. Cette étape
est bien importante car le but est de susciter
leur intérét pour la recherche scientifique
et de leur donner les connaissances pour
répondre adéquatement aux besoins des
personnes ataxiques (amélioration des
services, des traitements, des soins et méme
une collaboration active aux travaux de
recherche).

Parlons-en partout et souvent. J'espére de
tout ceeur, qu’un jour,on trouvera un remede,
un traitement ou une cure.
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Kiosques
d’information

Par ailleurs, nous avons réalisé la tenue de kiosques en septembre dernier et plus
récemment en mars. lls ont eu lieu a l'intérieur de trois centres commerciaux
différents de I'est de Montréal. L'expérience s'est avérée tres positive. Nos sept
journées de présence, nous ont permis de sensibiliser des gens de tous ages et de
toutes professions a I'ataxie héréditaire. Nous avons rencontré des professionnels
de la santé (infirmiéres, ergothérapeutes, étudiants en ergo.) et discuté des
besoins des ataxiques. Ce qui est intéressant dans ces approches, c’est que nous

allons chercher le pouls des gens. Les questions sont franches, simples et directes.

Plusieurs nous laissaient simplement un don (pour les recherches) en appui a
notre cause.

Une table avait été installée
sur laquelle on pouvait
retrouver les différents
journaux des associations
internationales qui luttent
contre I'ataxie, un dépliant
explicatif sur la nature et
les symptomes de l'ataxie
ainsi qu'une boite de dons
pour le financement des
recherches. Afin d'attirer

I'attention, une table, une De g.ad.Jean Beaudin, Danielle Tremblay et Nicole St-Jean

nappe et trois affiches la contournant: une avec la photo récente de Claude
St-Jean informant le public que Claude est toujours vivant grace a la recherche
médicale et deux semblables, mais bilingues, représentant notre logo, le nom de
I'organisme ainsi que le numéro de téléphone pour nous rejoindre. A cause de la
récente mise en place de notre site internet et du nouveau logo, la rectification fut
apportée avec I'ajout du site.

Nous avons distribué des dépliants, répondu a des questions et recu des dons.
Nous savons que nous sommes les bienvenus et soyez certains que cette formule
sera retenue et améliorée. Claude a bel et bien laissé sa trace. Les gens se
souviennent de lui. Organisons-nous pour que I'ataxie soit de plus en plus connue
et que la recherche soit toujours vivante. Si nous pouvons démystifier I'ataxie en
informant, ce sera déja beaucoup. Nous avons bien l'intention de répéter le projet
et de I'étendre dans le milieu médical tels le congrés des infirmiers et infirmieres
du Québec, les hdpitaux, etc.

Je veux que I'ACAF poursuive sa mission si importante.

UN MERCI TOUT SPECIAL A TOUS LES BENEVOLES POUR LEUR PRECIEUSE
COLLABORATION.

Soirée

bénéfice ast-rémi

le 28 janvier dernier

Je connais des personnes qui ont de quoi
étre fieres d’elles, entre autres, Valérie
Benoit et Maryléne Pinsonneault pour
avoir décidé et pris l'initiative d’organiser
un événement en I'honneur de leurs amies
Karine Lazure (21 ans) et Myléne Lazure
(18 ans), étant toutes les deux atteintes de
I'ataxie de Friedreich..

Je ne peux passer sous silence les
nombreuses démarches de leurs parents
(commanditaires, permis et autres)
nécessaires au succes de la soirée.Dans un
communiqué émissuite a ce party bénéfice,
on pouvait lire que les organisateurs
“tiennent a remercier tous les gens qui
se sont joints a eux. Cette soirée a été

un succés grace a vous tous. AVEC CETTE
MAGNIFIQUE SOIREE, NOUS AVONS AMASSE LA
somme DE $ 10, 840.27 qui A ETE REMISE
A L'ASSOCIATION CANADIENNE DES ATAXIES

FAMILIALES (FONDATION CLAUDE ST-JEAN). Et
encore un gros merci aux donateurs, aux
bénévoles et au groupe les Cover Boyz.

Merci d’appuyer cette cause

LE BUT DE L'EVENEMENT ETAIT DE
RECUEILLIR DES FONDS POUR LA

RECHERCHE MEDICALE ET DE SENSIBILISER
LES GENS PRESENTS, A L' ATAXIE.

'Il

Au menu de cette soirée: DJ performances,
groupe rock, rafraichissements, danses, plaisir,
rire, amitié... et bien sdr un vibrant hommage
a Karine de la part de ses amies ainsi qu’'un mot
du président de I'ACAF.

De Iatmosphére, des décibels et des
participants, tout y était pour faire “lever " la

soirée.QuEeL succes | Bravo !
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VoIcl UN HOMMAGE ECRIT POUR KARINE
DE LA PART D'ISABELLE LEFORT ET
MARIE-PIER SANTOIRE REMILLARD :

[l était une fois, un certain 26
septembre 1984, vint au monde
Marie Sandra Karine Lazure. Etant le
premier bambin de la famille, elle
fut synonyme de joie et de bonheur
pour plusieurs. Dés la petite enfance,
Karine était une enfant trés curieuse
et sociable.

Tout le monde, spécialement sa chére
mére, savaient déja que la petite
Karine deviendrait une personne
enjouée,aimant la compagnie et avec
un c6té humain trés développé. En
effet, elle a toujours révé de venir en
aide aux gens.

Daussi loin que je me rappelle,
Bambin a toujours été présente
pour moi, que ce soit lorsqu’elle a
séché mes larmes en m’'offrant son
berlingot de lait a I'age de trois ans,
ou que ce soit aujourd’hui lorsqu’elle
m’offre un sourire et me fait voir la vie
plus simplement.

[l est aussi important de mentionner
que ce qui fait de Karine une jeune
femme si souriante malgré tout est
le fait qu'elle soit entourée d’une
famille solide ou les liens sont tissés
serrés. Notamment, la présence de sa
petite sceur dans sa vie lui apporte
beaucoup. Tout le monde sait bien
que, quoi qu'il arrive, Karine sera
toujours la pour protéger Myléne.

En 1996, alors que Karine avait onze
ans, une nouvelle fatale est venue
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persécuter le quotidien de son entourage et a changé a jamais sa vision
de la vie. Les médecins apprirent a ses parents qu’elle était atteinte de
la maladie incurable, 'ataxie de Friedreich. A partir de ce jour-13, Karine
avait un choix a faire, et nous savons qu‘elle a fait le bon, elle a choisi
de se battre. Se battre n’est pas un faible mot, car pour elle, la vie est a
chaque jour un combat.

Malgré tout, étant une grande émotive, Karine demeure une personne
trés attachante qui aimerait bien étre comprise sans qu'elle n'ait a
s'expliquer. Elle peut vous faire rire, vous faire pleurer, cela dépend de
vous,de votre sensibilité.Elle est optimiste,aime la vie et aime par-dessus
tout les gens.Elle préféere avoir plus d’amis que de connaissances.

Vous savez, quand on vit avec une maladie comme |'ataxie, on doit tous
les jours faire face a une foule de préjugés. Mais nous en démentirons un
ce soir. En dépit du fait que Bambin soit toujours tout de noir vétue, ses
idées, quant a elles, sont tres loin de I'étre.

Date ¢ 15 février 2006

PAYEZ $_ASSOCIATION CANADIENNE DES ATAXIES FAMILIALES $ 10 840.27

DIX MILLE HUIT CENT QUARANTE————— 27
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Tout ca pour dire, laches pas Bambin! Etant tes meilleures amies, nous
savons que ce n'est pas toujours facile, mais n‘oublie pas que tu ne
seras jamais seule...

Nous t'aimons.



